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Rexumen

8¢ osludia ampliamenie el sindrome de regresion caudal,
exponiendo las clasificaciones, prondstico y principios de
fratamionto multidieeiplinario,
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Abstract

A comprohensive sludy is made of Caudal Regresion
Sindrome. exposing prognosis, classifications and principles
nf muinidiscipiinary troatment,
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Introduccion

omo casi todas aquellas defoermidados

ortopédicas congénitas de los miembros

inferiores, el sindrome de regresién caudal es
probablemente el mas agresivo en cuanto a los
distintos niveles de sus posibles agenesias, es
caracterizado por una terminacion prematura de la
columna vertebral, y puede ocurrir como parte do un
grupo complejo de malformaciones gue incluyen
anormalidades ano rectales, genitourinarias y del
sistema nervioso ¥l

Descripcion

La agenesia sacra es una rara anomalia que fue
descrita por primera vez por Hohl en 1852. En 1961,
Duhamel propuso que un defecto en la formacion de
la regién caudal era el origen de un espectro de
malformaciones incluyendo imperforacion anal y
sindrome de la sirena con fusién de las extremidades
inferiores, y acund el término de sindrome de
regresion caudal. El espectro del sindrome de
regresion caudal va desde aislado y asintomatico en
la aplasia coccigea a ausencia sacra, lumbar y de
vértebras toracicas con severos déficit neurologicos
asociados y a veces incompatible con la vida, pere la
mayoria de las anomalias incluyen sélo el sacro, por
lo que el término de agenesia sacra ha sido usado
sinénimamente de agenesia caudal o regresién
caudal #9,

Se trata de una aplasia vertebral poco frecuente,
cuya incidencia oscila segun los distintos autores
entre 1/300 000 y 1/7 500 ©.

Mucho se ha discutido sobre su etiologia, se cree
causada por una disrupcion en el desarrolio de Ia
porcién caudal de la parte ¢sea de la columna y de
la médula espinal. Dentro de las hipotesis etiolégicas
sugeridas, se han descrito la exposicién prenatal a
varias sustancias tales como exposicion a rayos
ultravioletas durante las primeras lases de la gesta-
¢cion, nutricion materna deficiente, enfermedades de
la madre en periodos criticos del embarazo,
hipoperfusién vascular; pero la gue ha tomado mayoar
auge como desencadenante es la diabetes mellitus
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No existe una predisposicion genética

En 1972, Assemany denomind al sindrome de
regresion caudal como embriopatia diabética
focomélica, y dio de esta forma gran énfasis a la
enfermedad metabdlica presente en la madre: se ha
determinado que la tasa de sindrome de regresion
caudal es al menos 250 veces mas elevada en
descendientes de madres diabéticas que en la de
madres no diabeticas, y menos del 1 % de los nacidos
vivos de madres diabéticas presentan este defecto.
Estudios en animales han demostrado que el
tratamiento materno con acido retinoico (metabolito
de la vitamina A), puede producir un espectro de
maltormaciones, incluyendo agenesia vertebral,
mielocistocele terminal y ano imperforado; el cual
asemeja el sindrome de regresion Caudal visto en
descendientes de madres diabéticas. Estos estudios
evidencian la mutacion del gen Wnt-3a, gen que
controla el desarrolio de la region caudal, y que esta
envuelto directamente en la via de |la patogenia de
regresion caudal inducida por acido retinoico "%,

Renshaw propuso una clasificacion de trabajo de
los distintos grados de agenesia vertebral y que ha
sido modificada por Pang, que agrupa las distintas
maltoermaciones e&n cinco tipos: Tipo |, agenesia
sacra total con desapancion de alguna vertebra
lumbar; Tipo |l, agenesia sacra con todas las
vértebras lumbares presentes, Tipo Ill, agenesia
sacra subtotal (al menos S1 esta presente); Tipo IV,
Hemisacro; Tipo V, Agenesia coccigea ''

Desde el punto de vista ortopédico y de pronéstico
de marcha, se ha publicado recientemente una nueva
clasiticacion de la agenesia lumbosacra, de facil
interpretacién radiolégica; en Tipo A, (Figura 1) con
iliacos fusionados o con una pequena brecha entre
ellos, una o mas vertebras lumbares ausentes y el
aspecto caudal de la columna articulada con la pelvis
en la linea media mantiene su alineacion vertical,
Tipo B, con iliacos fusionados, alguna vertebra
lumbar ausente y con la vértebra lumbar mas caudal
existente articulada hacia uno de los iliacos por
fuera de la linea media; y Tipo C (Figura 2), con
agenesia total de las vértebras lumbares y los iliacos
fusionados con un gran espacio entre el final de la
columna toracica y la pelvis '®

La clinica es muy variable y va a depender del
nivel de la lesién. Siempre esta asociado a defectos
ortopédicos y neurolégicos; las anomalias orto-
pédicas pueden incluir: un hueso prominente en la
espalda que corresponde a la ultima vértebra, nalgas
achatadas con acortamiento del surco intergluteo y
formacion de hoyuelos lateralmente a la hendidura,
luxacidon de las caderas y alteraciones pélvicas que

dificultan la sedestacion, contractura en flexo
abduccidn y rotacidon externa de las caderas, flexion
de las rodillas con pterigidn a nivel popliteo y a nivel
aquiliano, fémures hipoplasicos y defectos de tibia y
perone, escoliosis (Figura 3). Los hallazgos
neurolégicos van desde déficit mimmo a importantes
déficit motores y sensilivos, con paralisis por debajo
de las rodillas, espina bilida vy a veces mielo-
meningocele. En cuanto a otros drganos y sistemas
pueden presentar ano imperforado, genitales
externos mallormados, labio o paladar hendido
agenesia o disgenesia renal, malformacion cardiaca,
pulmonar y microcefalia; la mayoria de los pacientes
tienen vejiga neurdgena o intestino debilitado *'''%,

Figura 1. Agenesia lumbosacra. Tipo A

Figura 2. Agenesia lumbosacra. Tipo C
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Figura 3

Aspecto clinico

El ultrasonido es una herramienta diagnostica la
cual nos revela la ausencia de vértebras distales en
la columna fetal, la aminoinfusion y la resonancia
magneélica nuclear (RMN) son también de ayuda
para una mejor evaluacion de la anatomia fetal en
caso de oligohidramnios. En el recién nacido el
dingnéstico ase realiza por radiologia simple de
columna y se complementa con RMN para detectar
las lesiones asociadas %

El manejo perinatal depende principalmente de la
edad gestacional al momento del diagnostico y de la
severidad de la lesidn: e incluye asesoramiento
genético y seguimiento con ecosonografia; los
infantes que sobreviven tienen usualmente una
ftunciéon mental normal y requieren una asistencia
exlensiva orlopedica, urologica, neuroquirurgica y
de rehabilitacion fisica para mejorar su calidad de
vida ™,

Tratamiento

Limitandonos al tratamiento ortopédico, que es el
gue nos concierne, ésle sera distinlo segun el lipo de
ragreasién caudal, e ird enfocado a la posibilidad,
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primero de bipedestacion, segundo de equilibrio y
como meta final la deambulacién. Cuando exista
cierta continuidad entre el final de la columna lumbar
y @l sacro, tal Tipo A y Tipo B, lograremos al
alineamiento de los miembros inferiores por medio
de varios procedimientos. A nivel de caderas
habremos de practicar una ampha hiberacion muscular
para corregir la flexion y adduccion de la misma
Esta liberacion se practicara por medio de 2
incisiones, una a mivel del pliegue inguinal para
practicar las miotomias del adductor mediano y mayor
y el recto interno (Figura 4), y otra anteromedial para
la miotomia intrapélvica del psoas intrailiaco (Figura
5). y una liberacion amplia por despegue de los
musculos que se inseritan en las espinas iliacas
anterosuperior y anteroinferior (Figura 6). Si estos
procedimientos fuesen insulicientes para alinear la
cadera debera entonces procederse a una osteotomia
recurvadota subtrocantérica con fijacion interna por
osteosintesis, para permitir la rapida movilizacion

A nivel de rodillas para eliminar la contractura en
flexién de las mismas, y en caso de existir un plerigion
popliteo deberemos empezar por su reseccion y Z
plastias (Figura 7), luego un alargamiento selectivo
de isquiotibiales, alargando aquellos necesarios
hasta lograr pasivamente la extension total de la
rodilla, y si eslo no fuese suficiente practicar una
osteotomia recurvadota tipo Moore (Figura 8),
también con osteosintesis interna, por iguales
motivos de la cadera (Figura 9).

Figura 4. Miotomia de adductores y recto interno.

Vol 48 N* 2, Noviembre 2003



centro medico

Sindrome de regresion caudal

Figura 5. Miotomia intrapélvica del psoas.
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Figura 8. Osteotomia racurvadaota tipo Moore.

Figura 6. Liberacion de crestas iliacas y descenso EIAS y
ElAI

Figura 9. Fijacion osteotomia
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V nivel do los pies deberemos corregir la
defermidad en equino cavo varo, por métodos
vrlopédicoa con yesos seguidos de liberacion
pootaromedial amplia. Al lener eslos pies congénitos
unas anomallas anatomicas presentes recomen-
damoe practiear eetae cirugias por medio de la
Incieidn do Cincinnatti rodeando el talén y que nos
permite una amplia diseccion y liberacién de
lendoncae, ligamentos y articulaciones que tengamos
que corregir

Bl Tipo C {Figura 2) con un espacio vacio entre el
tinal d8 la eslumna y los huesos iliacos, a veces
tusianadae, tionon mucho peor prondstico. La unica
Intarvancisn propucsta consistente en la desar-
tiaulasisn de las rodillas para usar ambas tibias
asma pusnts seeo entro el final de la columna y los
nuanan ilinese suele sor rechazada por los padres,

Aon la que astes pacientitos estardn condenados al
uaa da una silla de ruedas "',

Marerial

Nuvolra cxperiencia personal consiste en 12
Gaova lratados ortopédicamente por nosotros, pero
siempre al lado y en conjunto con otras disciplinas
madicac. Doede al punto de vista ortopédico tuvimos
un pacionta ean agenesia lumbosacra a partir de L3,
atrs a partir do L4, seis casos de agenesia total del
sacro {(une con iliacos fusionados), dos casos con
agenesia del sacro a partirde S2, faltdndole también
LB, doe con ageneeia de cécecix. Cinco de ellos
procantands mislomeningocele,

Conelusiones

El sindrome de regresion caudal presenta un
gran reto para el ortopedista para lograr al menos
una posicion sedente adecuada, sind una marcha
asistida. No se puede enfocar este sindrome desde
un solo punto de vista y es un claro ejemplo de un
Irabajo estricto de varias especialidades en conjunto.
S| bien ec ol ortopedista pediatrico el doctor para
corragir las defermidades de miembros inferiores,
debo ir acompanado del urdlogo para todo tipo de
reconslruccion perineal.
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